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LE PARENCHYME SPLENIQUE:
une importante fonction hématologique et immunologi que
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INDICATIONS D'UNE SPLENECTOMIE
EN HEMATOLOGIE

1- Splénectomie thérapeutigue
- Sphérocytose héréditaire (ou Maladie de Minkowski-C  hauffard)
- Cytopénie immunologique (PTI, AHAI)

- Abceés splénique

2- Splénectomie diagnostic
- Kyste splénique - Péliose splénique
- Splénomégalie d’origine inconnue

3- Splénectomie
d’'indication Incertaine

- Heémopathies lymphoides - Syndromes myéloprolifératifs




SPLENECTOMIE
THERAPEUTIQUE

- Anémies hemolytiqgues
constitutionnelles

- Cytopénies auto-immunes



LA FORME EN
DISQUE BICONCAVE
DU

GLOBULE ROUGE




La membrane

Physiologie du globule rouge , .
érythrocytaire

Sites antigéniques
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SPHEROCYTOSE HEREDITAIRE:
base biochimigque
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SPHEROCYTOSE HEREDITAIRE:
le diagnostic

* Enfant, jeune adulte, histoire familiale +++ dans 75% des cas (autosomique dominant)

(recherche ictére et/ou splénectomie dans la famille)

d S p I é nom ég al ie (CO n Sta nte) +I-S u b | Cté re (+/- lithiase vésiculaire pigmentaire, symptomatique ou non)

{ictére néonatal)
* Anémie microcytaire régénérative ++ (rericuiocyres > 120 Giga/L)

* Criteres d’hémolyse + -diminution ou effondrement du taux d’haptoglobine,
- hyperbilirubinémie libre,
- augmentation du taux de la LDH

* Microsphérocytose sur lame (ecture cyrologique)
* Test de Coombs érythrocytaire négatif @iminer une aAHA)
* Résistance osmotique diminuée ou test EMA +

* Diagnostic différentiel: stomatocytose héréditaire
(Cl splénectomie, risque thrombotique)



SPHEROCYTOSE HEREDITAIRE:

sa classification est nécessaire a l'indication de la splenectomie

Taux

d’hémoglobine
(g/dL)

Taux de
reticulocyte (%)

Bilirubinémie
(umol/L)

SPLENECTOMIE

11-15

3-6

17-34

HABITUELLE
INUTILE

dans I'enfance et
I'’adolescence

8-12

>6

>34

NECESSAIRE

Entre 6 ans et 12 ans

SL >>Laparotomie

Acide foligue PO

6-8

>10

>51

NECESSAIRE
apres 6 ans (6-7ans)
si possible

SL >>Laparotomie
< 6ans: splénectomie partielle ?

Acide foligue PO



SPHEROCYTOSE HEREDITAIRE:
la lithiase vésiculaire pigmentaire

ECHOGRAPHIE: *Existe dans 21-63% des cas
LITHIASE VESICULAIRE

» Apres splénectomie: pas de lithiase vésiculaire
* Risque augmenté si maladie de Gilbert + SH (x5)

» Cholécystectomie + splénectomie
si cholécystite et/ou symptomatique

. Cholecystotomie (pour ablation lithiase)
si lithiase asymptomatique

(surveillance échographique)

. Lithiase justifiant la chirurgie biliaire
doit étre associée a la splénectomie

La cholécystectomie systématique
n’est pas justifiée



SPHEROCYTOSE HEREDITAIRE:
le sepsis post-splénectomie

 Surtout les deux premiéres annees
mais le risque persiste TOUTE LA VIE

Germes encapsulés mais pas seulement
(babésiose, capnocytophaga, paludisme..)

* Risque diminué si splénectomie > 6 ans

(pas de splénectomie < 3 ans)

» Vaccinations pré-splénectomie ¢ 2semaies)
(pneumocoque, haemophilis influenzae B, méingocoque C, grippe) et

rappels post-splénectomie  (pneumocoque
/5ans, haemophilus/10 ans)

» Pénicillinothérapie pendant 2 ans

» Education du malade:

. Carte du splénectomisé

. Si fievre= fievre urgente, antibiothérapie
(amoxicilline, C3G injectable en urgence aprés hémo  cultures)



SPHEROCYTOSE HEREDITAIRE:
le risque vasculaire

* RISOUE VASCULAIRE VEINEUX

TR T LT ]

» L’hyperplaquettose post-splénectomie:
pas de risque thrombotique sauf si thrombophilie as sociée
Anti-agrégant si plaquettes > 1000 Giga/L ?

* Prophylaxie standard périopératoire
de la TVP chez I'adulte

» La thrombose veineuse portale aigué:

. Incidence: 5-37% < 2 mois, < 15 jours ++
. Facteurs chirurgicaux locaux >> splénectomie,
laparoscopie>laparotomie

L ’hypertension artérielle pulmonaire:

. Incidence: 9-11%

. Surtout splénectomie
RISOUE VASCULAIRE ARTERIEL pour drépanocytose et thalassémie Rare pour SH

SH splénectomisé

Eveénement vasculaire artériel (x 7.2) (risque >4 0 ans « Cl de la splénectomie dans la stomatocytose hérédit  aire
(risque thrombotique accru ++)



ANEMIES HEMOLYTIQUES
CONSTITUTIONNELLES NON SPHEROCYTAIRES:
DREPANOCYTOSE ET THALASSEMIE

ﬁ % ) thalassaemia

sickle cell anaemia [




. INDICATION DE SPLENECTOMIE SI:

- Crise aigué de séquestration splénique

une crise majeure (hypovolémie et Hb-2-3 g/dL)
deux crises mineures (perte de 2 a 3 gr/dL d’Hb)

- Hypersplénisme  (13%)
250 ml/kg de concentrés érythrocytaires /an

(75%)

- Abces splénique (5%) w» -

D v <J
- Infartus splénique (2% \
&
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LES CYTOPENIES PERIPHERIQUES
DE NATURE IMMUNOLOGIQUE

PURPURA

THROMBOPENIQUE
IMMUNOLOGIQUE (PTI)

ANEMIE HEMOLYTIQUE
AUTO-IMMUNE
(AHAI)

|

v

|  CORTICO-RESISTANCE |

l

LA

SPLENECTOMIE
traitement de

seconde ligne




Historique du PTI

1916 Minot : Echec des transfusions dans le
PTI

1916 Minot : Destruction des plaquettes par
“some reaction ”

1916 Kaznelson (Prague) : La rate est
impliqu ée dans la destruction des plaquettes
Splénectomie

THROMBOCYTOPEN

A SUBSTANCE IN THE EXTRACT FROM 'THE SPLEEN

OF PATIENTS WITH IDIOPATHIC THROMBO-
CYTOPENIC PURPURA THAT REDUCES

THE NUMBER OF BLOOD

PLATELETS
CHARLES E. TROLAND, M.D.
ARD
FERDINAND C LEE, MD.
HALTIMORE

The purpose of this article is to describe more fully
an extract obtained from the spleen of patients suffer-
ing from idiopathic thrombocytopenic purpura which
reduces the number of platelets in the circulating blood.
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Induction PTI avec plasma de PTI
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LE PTI
Durée de vie plaquettaire ( °1Cr)

Sujet sain 7-11 jours
PTI aigu 1-6 heures

PTI chronique 1-3 jours



Les deux PTI

Incidence 5/100.000 2/ 100.000
Ratio F/M 1:1 2-3:1
Pic Age 2-9 ans 20-50 ans
Infection virale Habituelle, 1 -3 sem. avant le PTI inhabituelle
Caractere Hiver -Printemps Non
saisonnier

Antigens cibles GP llb-llla GP llb-llla or Ib -IX
Début Brutal Insidieux
Chiffre Plq <20 G/L > 30 G/L
Entit é Homog ene Hétérog ene
Durée > 6 mois <20% > 90%




LE PTI CORTICO-R
CHRONIQUE ¢12meis) DE L'ADULTE

Posologie 375 mgimz2x4 Rate de taille normale —
laparoscopie > laparotomie
Délai de réponse 1- 8 semaines 1-24 jours
Réponse gIObale 60% 80% (prediction: site de séquestration splénique)
Rémission compléte:45% A long-terme: 66% stables a 5 ans
A 2 ans: 33% > 50 Giga/L 28% échecs a 5 ans (rate accessoire ?)
Effets indésirables Réponse immuno-allergiqgue  (5%) Hémorragie
Infection, réactivation HCB ([planeits = 50 ElEil, preperiion)
Leucoencéphalopathie Abces s/s phrenique
multifocale progressive (rare) Infections a germe encapsule

Prévention, éducation+++

TVP (prévention)

Recommandations cliniques Alternative a la splénectomie sicl Traitement de seconde ligne
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AHAI A AUTO-ANTICORPS CHAUD CORTICO-R

Posologie

Délai de réponse

Réponse globale

Effets indésirables

Recommandations cliniques

375 mg/mz2x 4

1- 8 semaines

82%
Rechutes

Réponse immuno-allergiqgue  (5%)
Infection, réactivation HCB
Leucoencéphalopathie
multifocale progressive (rare)

Alternative a la splénectomie

Si Cl (obésité morbide, risque TVP, HCB
active)

Rate de taille normale —
laparoscopie > laparotomie

1-24 jours

75 %
A long-terme: Guérison 20 %

Faible risque périopératoire
Infections a germe encapsulé
Prévention, éducation+++
TVP (prévention++ corticothérapie)

Traitement de seconde ligne a
prioriser

E'F:]t'-::ru: clarmue par Ln]:a-u.rrmq_'npil:
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ABCES SPLENIQUE

» Abces spléenique
survenu apres
chimiothérapie

aplasiante
(fievre, douleurs abdominales)

. Etiologie bactérienne
ou mycotique

» Splénectomie
avant allogreffe de
moelle osseuse

* Prophylaxie
infectieuse
anti-pneumococcique
a vie ++ (amoxicilline)

 Vaccination anti-
pneumocoque / 5 ans




SPLENECTOMIE
DIAGNOSTIQUE

- Kyste splenique primitif

(non parasitaire) (kyste épidermoide = 90%)
- Péliose splénique

- Splénomégalie
d’origine inconnue






SPLENECTOMIE PARTIELLE KYSTE EPIDERMOIDE SPLENIQUE



LA PELIOSE SPLENIQUE ISOLEE

. Souvent splénectomie en
urgence pour rupture splénique

. Etiologie:

médicaments, infection  (bartonella
henselae, HCV, HBC..),

immunodépression,
Ig monoclonale

. Recherche d’autre(s) localisation(s)



SPLENOMEGALIE
QUI NE FAIT PAS SA PREUVE

- Pas d'adénopathie superficielle
(examen clinique ++)

° Hémogramme normal
(cytologie lymphoide ++)

* Bilan médullaire
(myélogramme et BOM normaux)

» Endoscopie

gastro-duodénale normale

Pas d’'HTP
Pas de MALT

» Tomographie par émission
de positons (TEP-Scan)

Pas de fixation extrasplénique

SPLENECTOMIE DIAGNOSTIQUE:
CONSERVER LE PARENCHYME SPLENIQUE



SPLENECTOMIE
D'INDICATION INCERTAINE

-Hémopathies lymphoides

-Syndromes myeloprolifératifs



LYMPHOME SPLENIQUE DE LA
ZONE MARGINALE

SPLENECTOMIE 95% 69% /8%
RITUXIMAB 93% 79% 91%
RITUXIMAB ET 82% 83% 100%

CHIMIOTHERAPIE



Splénectomie et
syndrome myéloprolifératif (SMP)

La splenomegalie est une organomégalie classigue de s SMP mais surtout
retrouvée dans la myélofibrose primitive (splénomég alie myeloide).

A I'heure actuelle, il n'existe aucune recommandation concernant la place de
la splenectomie car les complications liees au gest e chirurgical restreignent
les indications:

— Mortalité 5-10% et Morbidité 25%

— Saignements (abdomino-diaphragmatiques: thrombopathie++)
— Thromboses (splanchniques: hyperplaquettose)

— Infections (abdomino-pleurales)

— Heépatomégalie secondaire (hématopoiése hépatique)

Afin de limiter les complications
— Avant la CHIR, maintenir les Plaquettes < 200 Giga/L (Hydrea®© ou aphérése plaquettaire)

— Apres la CHIR, limiter la prolifération leucocytair e et plaquettaire par
Hydrea®© ainsi qu’'une anti-coagulation systematique ( > 1 mois)



Splenectomie et SMP

 MAIS, il existe deux situations thérapeutiques mérita nt réflexion:
— L’allogreffe
— Le traitement palliatif

« Allogreffe:
— Pré-Allogreffe:
« Améliore la récupération leucocytaire et plaquettai re
« Sans modifier le Taux de GVH aigue ou chronique
« Sans améliorer la survie (sauf si Rate > 22 cm: OS 36 vs 11%)

—> Réfléchir si rate > 22 cm

— Post-Allogreffe:
» Corrige parfois les cytopénies refractaires



Splenectomie et SMP

« Traitement palliatif:

— Améliore aussi les cytopénies reéfractaires aux trai tements
conventionnels (Anémie et thrombopénie)

— Rate symptomatique (Douleur et troubles alimentaire  s)
— Présence de signes d’'HTP et cachexie
— Mais OS 19 mois

A réserver aux patients avec PS 0-1 et avec une esp  érance de vie > 1 an
Et si rate > 10 cm de débord



INFARCTUS SPLENIQUE

* Fréguent dans les
volumineuses
splénomeégalies des
myélofibroses évoluees

» Traitement antalgique
parfois de palier 3



SPLENECTOMIE HEMATOLOGIQUE
un clin d’cell historique

* Laleucémie a tricholeucocytes
le triomphe des analogues des purines et du rituxim ab

e La myélofibrose primitive (ou splénomégalie  myéloide)
I'apparition de foyers d’hématopoiese extra-spléniq ue
post-splénectomie a reduit considérablement les
Indications

* La rupture splénique non traumatique: ne pas oublie rles
donneurs sains de CSP mobilisés par G-CSF



